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Resumen

Objetivo. Describir la evolucion de 10 pacientes con
Malformacion de Chiari tipo I (MCI), desde el punto de
vista clinico y de imagen mediante resonancia magné-
tica (RM).

Meétodo. A 10 pacientes con Malformacion de
Chiari se les realizé craniectomia suboccipital media,
reseccion de arco posterior de C1 y plastia dural. A
todos se les hizo un seguimiento clinico de dos afios, y
se hizo evaluacion mediante RM a los seis meses del
postoperatorio. Se correlaciona el tiempo de evolucion
preoperatoria, hallazgos de imagen mediante RM y la
evolucion clinica postoperatoria.

Resultados. La evolucién clinica postoperatoria
mostr6 una mejoria importante en cuanto a funcion
sensitiva, correlacionandose con la involucion de la
siringohidromielia que acompaifiaba a esos casos, mejo-
ria parcial de sus funciones cerebelosas y, en menor
grado, mejoria de la alteraciéon motora. Las manifesta-
ciones de atrofia muscular no tuvieron modificaciones
en el seguimiento a dos afios.

Conclusiones. La MCI es una enfermedad congé-
nita con miultiples manifestaciones clinicas que se van
agravando conforme pasa el tiempo. Un diagnéstico
oportuno y un tratamiento adecuado son indispensa-
bles para obtener los mejores resultado posibles desde
el punto de vista neurolégico.

PALABRAS CLAVE: Malformacion de Chiari 1. Craniec-
tomia suboccipital.

Chiari I malformation: postsurgical evolution after 2
years. Report of ten cases

Summary

Objective To describe the clinical and radiological
evolution of ten patients with Chiari I malformation
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(CIM), treated surgically.

Method. Ten patients with Chiari I malformation
underwent suboccipital craniectomy, laminectomy of
C1 and dural patch grafting. All of them were followed
for at least two years. A magnetic resonance imaging
was performed 6 months after surgery.

Clinical preoperative evolution and time of installa-
tion, results of MRI and clinical postoperative evolution
were correlated.

Results. In postoperative clinical evolution, we
noted an important improvement in sensitive function,
decrease of the syringohydromielia and partial impro-
vement of cerebellar functions. Improvement of the
motor alteration was less marked. During the two years
after treatment the muscular atrophy did not change.

Conclusions. Chiari I malformation is a congenital
disease with many clinical manifestations which usually
increase with time. A suitable diagnostic studies as well
as an appropriate treatment are needed to improve the
neurological results.

KEY WORDS: Chiari I malformation. Suboccipital craniectom.
Introducciéon

Existen varias clasificaciones para determinar, segin
cada autor, el mejor abordaje posible y manejar asi de
manera integral las manifestaciones neurologicas que acom-
pafian a la MCI. Asi, Pillay y cols, la subdivide en: tipo A)
cuando se acompaiia de siringomielia y tipo B) sin ella'?.
Nagib la subdivide en IA) para pacientes con MCI, IB) para
pacientes con MCl y siringomielia y IC) para pacientes con
MCI, hidrocefalia, con o sin siringomielia®. Bindal y cols,
por ejemplo, la subdividen en A) si los pacientes estan
asintomaticos, B) si los pacientes refieren signos o sintomas
de compresion de tallo cerebral y S) si los pacientes refieren
signos y sintomas secundarios a siringomielia’.

Clasicamente, se ha descrito la malformacion de Chiari

Abreviaturas. IRM: imagen resonancia magnética. MCI:
malformacion Chiari tipo 1.
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Tipo I (MCI) como el descenso anormal de las amigdalas
cerebelosas de, al menos, 5 mm por debajo del foramen
magno y por la cavitacion secundaria de la médula espinal,
hasta en un 88% de los casos®*!°. Mediante cine-resonancia
magnética se identifico la MCI como herniacion amigdalina
de menos de 5 mm si ésta se asocia a datos clinicos de
compresion de tallo cerebral™!'". Para Williams, es de gran
importancia la diferencia de presiones entre los comparti-
mentos intracraneal e intraespinal. Con las maniobras de
Valsalva,la presidn intraespinal se eleva, a consecuencia
del ingurgitamiento de las venas epidurales, el espacio
subaracnoideo se comprime y la onda de presion se mueve
en direccidn cefélica hacia el espacio intracraneal; cuando la
presion venosa espinal se disipa, se produce un flujo inverso
de presion hacia el espacio intraespinal. Si este equilibrio
se altera, por adherencias a nivel del foramen magno, se
crea una presion diferencial entre ambos compartimentos y
una ruta alternativa es el d6bex que permanece vigente; otra
es el desplazamiento caudal y progresivo de las amigdalas
cerebelosas!!%!5, Para Nishikawa y cols, Ia patogénesis de
la MCI se debe, posiblemente, a un defecto de desarrollo
del encondrio occipital originado del mesodermo paraxial,
con un aumento de la presion en la fosa craneal posterior
que contiene las estructuras del tallo cerebral desarrolla-
das normalmente; a consecuencia de esto, se induce una
herniacién de las amigdalas cerebelosas asi como un des-
plazamiento superior del tentorio”!*. En un estudio “post
mortem”, se encontro gliosis en el parénquima “perisirinx” y
en los tractos de sustancia blanca dorsales adyacentes y en
estos mismos, por arriba de los nucleos cuneatus y gracilis.
Esto se explica como una degeneracion walleriana de los
tractos largos que dan lugar a areas de alta intensidad en la
resonancia magnética (RM), ain rostrales al extremo supe-
rior del “sirinx”. Lo anterior explica la evolucion térpida en
algunos casos. También se encontraron anormalidades en
la microvasculatura que rodea al “sirinx”, caracterizadas
por la hipertrofia de la adventicia, ocasionando agranda-
miento del espacio perivascular y permitiendo el paso del
liquido cefalorraquideo (LCR) del espacio subaracnoideo
al parénquima medular que podria estar relacionado con la
formacion y progresion del “sirinx”>#13,

Objetivo

El objetivo de este estudio fue describir la evolucioén
de 10 pacientes con MCI desde el punto de vista clinico
y de imagen mediante RM, tratados quirirgicamente con
craniectomia suboccipital media, reseccion de arco poste-
rior de C1 y plastia dural.

Material y métodos

De septiembre de 1998 a octubre del 2000, en el Ser-
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vicio de Neurocirugia del Hospital de Especialidades del
Centro Médico Nacional Raza, se estudiaron 10 casos
con diagndstico de malformacion de Chiari Tipo 1. Todos
reunian los siguientes criterios de inclusion: mayores de
17 afios, que contaran con RM preoperatoria y de control
a los seis meses, asi como examen neurologico detallado
preoperatorio y postoperatorio de control.

Del examen neurologico se analizaron los siguientes
parametros: 1. Manifestaciones medulares: alteraciones
sensitivas, alteraciones motoras, trastornos en el control
de esfinteres. 2. Manifestaciones cerebelosas: nistagmo,
ataxia, disartria, Romberg. 3. Manifestaciones de tallo
cerebral: sordera, disfagia, disfonia, disestesia trigeminal.

A todos los pacientes se les realizd6 descompresion
de la union craneovertebral consistente en craniectomia
suboccipital media a 3 cm de la linea media por debajo de
la protuberancia occipital externa, reseccion del arco pos-
terior de Cl, liberacion de adherencias aracnoideas, si esta-
ban presentes, y plastia dural en forma de "Y" con injerto
autdlogo de aponeurosis local.

Resultados

Se analizaron 10 casos de MCI; 6 hombres y 4 mujeres
con edades de 22 a 60 afios (promedio 35). Ninguno con-
taba con antecedentes familiares de MCI o relacionados. El
tiempo de evolucién del padecimiento, hasta el momento
de la cirugia, vario de 1 a 15 afios (promedio 5.5 afios).

El periodo de seguimiento fue de 24 a 32 meses (pro-
medio 25.7). Respecto al estado laboral de los pacientes, 6
no trabajaban previamente por causas distintas a la enfer-
medad que nos ocupa; los otros 4 si trabajaban previamente
y estuvieron en condiciones de reincorporarse a su trabajo
después de la operacion (casos 2,3,4 y 6); uno de ellos
(caso 6) tuvo que ser reubicado en su centro de trabajo.
Tabla 1.

Caracteristicas clinicas

Manifestaciones de tallo cerebral: En esta parte se
explord sordera (caso 9), disfagia (casos 5 y 7), disfonia
(casos 1, 5 y 7), disestesia trigeminal (caso 5) vértigo
(casos 5y 8). La evolucidn postoperatoria fue hacia la des-
aparicion de todas las manifestaciones, con excepcion de la
sordera (caso 9), que estaba en relacidon a un clima laboral
adverso.

Manifestaciones medulares: Se encontraron altera-
ciones sensitivas caracterizadas por hipoestesia (casos 2,
3 y 4), parestesias (0 casos), y disociacién termoalgésica
(casos 1, 5, 6, 8, 9 y 10). En todos los casos hubo reso-
lucién de estas alteraciones sensitivas en el periodo que
vari6 desde la primera semana postoperatoria al tercer mes
postoperatorio. Alteraciones motoras: se encontraron alte-
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Tabla 1
Parametros clinicos
Paciente 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Edad 32 25 23 42 22 33 58 29 60 26
Sexo F M M M F M F F M M
Antecedentes familiares No No No No No No No No No No
Tiempo de evolucion 12A 1A 4A 3A 2A 5A 6A 2A 15A 5A
Tiempo de seguimiento 26M | 32M | 27M | 27M | 24M | 24M | 25M | 24M| 24M| 24M
Estado laboral - (Normal) No Si Si Si No Si No No No No

F: Femenino. M: Masculino. A: Afios. M: Meses. Estado laboral: Si trabajaban antes de la cirugia, No trabajaban antes de la cirugia.

Tabla 2
Manifestaciones clinicas
Numero de caso Nistagmo Ataxia Romberg Alt. sensit. Alt. motora

1 preqx No Izquierda No Nivel C3 Tetrap. 3/5
postqx No No No Normal Tetrap. -4/5
2 preqx No No No C2-C8 der -4/5 mtd
postqx No No No Normal Igual
3 preqx Grado III Indistinta Si C6-C8 izq Normal
postqx Grado [ No No Normal Normal
4 preqx No No No C6-C7 izq 4/5 Ms Ts
postqx No No No Normal Normal
5 preqx Grado [ Si Si Hipoest.bilateral Normal
postqx Grado [ Si Si Normal Normal
6 preqx No No No DTA C3-L1 C6-C8 -4/5
postqx No No No Mejord Igual
7 preqx Grado II Derecha Si Normal Normal
postqx No No No Normal Normal
8 preqx Grado II Indistinta Si DTA mtd Normal
postqx Grado [ No No Normal Normal
9 preqx Grado [ No No L1 der T12 izq Mpil/5 mpd 3/5
postqx Grado [ No No Normal Igual

10 preqx No No No DTA mtd C6-C8 -4/5
postqx No No No Normal Igual

Alt. Sensit: Alteracion sensitiva. Alt: Alteracion. Tretap.: tetraparesia. Der: derecha. Izq: Izquierda. Mpd: miembro pélvico derecho. Mtd:
miembro tordcico derecho. Mpi: miembros pélvico izquierdo. MsTs: miembros tordcicos. DTA: Disociacion termoalgésica.

raciones de la fuerza (casos 1, 2, 4, 6, 9, 10) Babinski (casos
1,2,4,5,6,8,9, 10) y la presencia de atrofia de musculos
interoseos (casos 1, 6, 9, 10). La evolucidn postoperatoria
de la fuerza fue mala; s6lo hubo una leve mejoria de un
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paciente (caso 4); el resto de los pacientes se mantuvieron
sin cambios durante el periodo de seguimiento; respecto a
la atrofia de musculos interdseos y al signo de Babinski, no
se observd mejoria. Tabla 2.
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Figura 1 A: Imagen de RM de columna cervical preoperatorio donde se nota la marcada siringohidromielia cervical
con descenso de la amigdalas cerebelosas. 1 B imagen de RM 6 meses después del tratamiento quirirgico, craniectomia
suboccipital media, reseccion de arco posterior de C1 y plastia dural, observandose desaparicion de la siringohidromielia

y ascenso de las amigdalas cerebelosas. (Caso 3).

Manifestaciones cerebelosas: Se encontré nistagmo

en 5 pacientes (casos 3, 5, 7, 8,y 9), ataxia en 5 pacientes
(casos I, 3, 5, 7y 8), dismetria 3 pacientes (casos 5, 7y 8)
disartria 2 pacientes (casos 5 y 8) signo de Romberg en 4
pacientes (casos 3, 5, 7y 8).
La evolucion postoperatoria fue hacia la mejoria, encon-
trandose disminucion o desaparicion del nistagmo en 3
pacientes (persistiendo en los casos 5 y 9); respecto a la
ataxia desaparecid en 4 casos, persistiendo en el caso 5; en
la dismetria hubo desaparicidon de ésta en dos casos (per-
sistiendo en el caso 5). En los dos casos con disartria hubo
desaparicion gradual de ésta hasta el lenguaje normal. El
signo de Romberg desaparecid en 3 casos pero persistid en
el caso 5. Tabla 2.

Hallazgos en RM

A todos los pacientes se les realizo6 RM preoperatoria,
con la cual se confirm¢ el diagnéstico; 6 meses después de
la cirugia se hizo el mismo estudio. Por los hallazgos en la
RM preoperatoria los agrupamos en: Grupo I: 8 pacientes
con siringohidromielia cervical; Grupo II: 1 paciente con
siringohidromielia cervicotoracica y Grupo III: 1 paciente
sin siringohidromielia.

Se encontr6 en la RM postoperatoria que de los pacien-

tes que pertenecian al grupo I, en 5 disminuy6 considera-
blemente su diametro y longitud (casos 1, 2, 4, 6, 8); en 2
desapareci6é completamente (casos 3 y 5) (Fig. 1) y en uno
permanecié sin cambios (caso 10).

El paciente del grupo II, (caso 9) permanecid sin
cambios. El paciente del grupo III, (caso 7) no tenia
siringohidromielia. En todos los casos operados observa-
mos ascenso y redondeamiento de las amigdalas, que previo
a la operacidn se mostraban, ademas de anormalmente des-
cendidas, en angulo agudo.

Encontramos una serie de alteraciones dseas asociadas
a la MCI, caracterizadas por escoliosis cervicotoracica
(casos 1 y 2) arco posterior de C1 hipoplésico y fusionado
a C2 (casos 4, 5y 7) y en un paciente (caso 6) se evidencid
fractura neuropatica de la cabeza humeral izquierda.

Se diagnostico hidrocefalia asociada, con hipertension
intracraneal en 1 paciente (caso 8) que necesito la coloca-
cion de una derivacién ventriculo peritoneal para su trata-
miento.

Discusién
La MCI es una patologia congénita que se manifiesta

desde la infancia hasta la edad adulta. Las caracteristicas
clinicas son muy variadas y estdn en relacion directa con la
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fisiopatologia de ésta enfermedad®°. Hemos observado que
a mayor periodo de evolucidn, antes del diagnoéstico de la
enfermedad, el cuadro clinico es mas evidente. En nuestra
serie de casos encontramos una remision completa de las
manifestaciones medulares del tipo sensitivo; esta mejoria
se mantuvo durante todo el periodo de seguimiento. Asi
mismo, las manifestaciones cerebelosas y del tallo cerebral
remitieron gradualmente con el paso del tiempo en los pri-
meros 3 meses de seguimiento. Hubo un paciente (caso 8),
que en el postoperatorio inmediato presentd incapacidad
para deglutir, ausencia del reflejo nauseoso, trastornos en
el patrdn respiratorio y exacerbacion del nistagmo. Fue tra-
tado de manera conservadora con recuperacion completa
de estos trastornos al tercer dia postoperatorio.

En todos los casos observamos que, una vez presentada
la mejoria en alguna manifestacion, ésta no empeoraba con
el paso del tiempo, con excepcidn de 1 paciente (caso 10)
que, al cabo de 24 meses de seguimiento, nuevamente pre-
sentd disociacion termoalgésica y la RM de control puso de
manifiesto incremento en el didmetro y longitud del sirinx.
La evolucidén y los hallazgos clinicos apoyan la teoria de
la obstruccion del libre flujo de liquido cefalorraquideo a
nivel de la unidn craneovertebral, con descenso de liquido
durante la sistole y ascenso durante la didstole. Al verse
modificado este mecanismo se inicia el fendmeno compre-
sivo sobre el espacio subaracnoideo medular y la forma-
cién gradual y progresiva del sirinx, dando como resultado
un sindrome medular central progresivo'. No encontramos
una relacion directa entre el tamafio del “sirinx”, y las
manifestaciones medulares, pero si una regresion del sirinx
en el postoperatorio, corroborado por RM. El fendmeno
compresivo a nivel del cerebelo y del tallo cerebral parece
estar en relacion con una fosa posterior pequefia por subde-
sarrollo dseo a este nivel’.

Aquellas manifestaciones clinicas que no desaparecie-
ron en el postoperatorio ni en el periodo de seguimiento
podrian estar relacionadas con el dafio permanente de las
vias nerviosas o de sus nucleos.

Nosotros observamos cierta relacion entre el tiempo de
evolucion de la enfermedad y la disminucion o desapari-
cion del sirinx, ya que, promediando el tiempo de evolucion
en cada uno de los grupos de pacientes, encontramos que en
el grupo I hubo un periodo de evolucion promedio de 4.2
afios, en el grupo II fue de 15 afios y en el grupo III fue de
6 afios.
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